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1. – RESUMEN  
 
 
La púrpura trombopenica inmune (PTI) es un síndrome caracterizado por 
la destrucción de plaquetas inducida por anticuerpos antiplaquetares (AAP), 
que afecta  principalmente a mujeres . Se caracteriza por una disminución de 
plaquetas y la manifestación clínica principal es el sangrado que puede ser 
desde mínimo hasta masivo ocasionando la muerte del paciente. Es una 
enfermedad heterogénea en cuanto a su presentación clínica y al tratamiento, 
ya que se dispone de un amplio abanico de opciones terapéuticas útiles pero 
cuya respuesta  será distinta en cada enfermo.  
 
 
En el presente trabajo, se pretende describir las características clínicas y 
los tratamientos de la PTI en el momento inicial y en las recidivas de la 
enfermedad considerando la respuesta a cada uno de ellos con el fin de valorar 
que opciones son las más eficaces en cada momento.   
 
 
Se han estudiado de forma retrospectiva 140 pacientes diagnosticados 
de PTI en el Hospital Arnau de Vilanova de Valencia entre 1982 y 2009. Se ha 
considerado el sexo, la edad y las manifestaciones hemorrágicas en el 
momento del diagnóstico, asi como la presencia de AAP.  Hemos valorado el 
tratamiento de primera línea administrado y la respuesta al mismo, así como si 
se han producido efectos adversos, considerándose también estos aspectos en 
posteriores líneas terapéuticas por recidiva. 
 
 
El 62,9 % de nuestros pacientes fueron mujeres y la edad media fue de 
47 años.  Las manifestaciones hemorrágicas aparecieron en un 61,3 % de los 
casos siendo la mayoría menores. La mitad presentaron AAP positivos.  
 
 
La decisión de tratar o no tratar fue una decisión que tomamos basada 
en la cifra de plaquetas, la presencia de manifestaciones hemorrágicas y las 
características del paciente. El 64,3 % de nuestros pacientes requirieron 
tratamiento.  
 
El tratamiento de elección en todos los pacientes en primera línea fueron 
los corticoides alcanzando una respuesta completa casi la mitad de los casos 
con una buena respuesta hemostática. La esplenectomía fue la segunda 
opción terapéutica más frecuentemente escogida demostrando su gran utilidad 
al obtener una buena respuesta. Otros muchos tratamientos se han utilizado 
destacando entre ellos el Rituximab con el que se han obtenido resultados 
superiores a los logrados con otros como los inmunosupresores. 
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2.- INTRODUCCIÓN 
 
La púrpura trombopénica inmune (PTI), también  denominada  púrpura 
trombocitopénica idiopática, es un síndrome causado por autoanticuerpos 
plaquetarios (AAP) que inducen, al recubrir a la plaqueta o unirse a su 
superficie, la rápida destrucción de plaquetas por el sistema mononuclear 
fagocítico (SMF), fundamentalmente del bazo, y en algunos casos del hígado 
1,2
. Actualmente se prefiere el término de púrpura trombopénica inmune ya que 
este resalta el mecanismo inmune del proceso 3. 
 
 
Podríamos decir que se trata de un desorden autoinmune adquirido, que 
afecta tanto a niños como a adultos, caracterizado por el descenso transitorio o 
persistente en la cifra de plaquetas en ausencia de otras causas de 
trombopenia y, dependiendo del grado de la trombopenia, por el aumento en el 
riesgo de sangrado 3, 4,5. 
 
 
Aspectos clínicos 
 
 
La PTI aparece más frecuentemente entre los 20 y los 55 años 
predominando en mujeres, siendo la diferencia por sexos menor en ancianos 
6,7,8,9
. Parecen no encontrase diferencias entre las distintas razas 9. 
 
 
Hablamos de PTI primaria en aquellos casos en los que la trombopenia 
se presenta de forma aislada en ausencia de otros procesos asociados, y de 
PTI secundaria cuando se asocia a otros procesos patológicos tales como 
infecciones (virus de la hepatitis C, citomegalovirus, VIH, helicobacter pylori), 
enfermedades autoinmunes (síndrome antifosfolípido, lupus eritematoso 
sistémico, tiroiditis autoinmune), fármacos o patologías hematológicas 
(leucemia linfática crónica, linfoma de Hodgkin, leucemia de linfocitos grandes 
granulares T) 1,10,11,12,13. Diferenciar entre PTI primaria y secundaria es 
clínicamente importante dada su diferente historia natural y el distinto 
tratamiento, que en el caso de las secundarias será, fundamentalmente, el de 
la enfermedad subyacente 10,11. 
   
 
La trombopenia es el factor causante de las manifestaciones clínicas. Se 
considera que un paciente tiene trombopenia cuando la cifra de plaquetas es 
inferior a 150 x 109/L. La hemostasia puede estar comprometida cuando el 
contaje de plaquetas es inferior a 50 x 109/L, incrementándose 
significativamente el riesgo de hemorragia espontánea con niveles de 
plaquetas inferiores a 20 x 109/L 14,15. La diátesis hemorrágica suele 
manifestarse como púrpura, en forma de  petequias, equimosis y hematomas, 
y/o hemorragias mucosas. Con trombopenias importantes pueden aparecer 
sangrados mucosos como gingivorragias, epistaxis o metrorragias. La 
hemorragias mayores como la digestiva o la cerebral son poco frecuentes, 
aunque en los pacientes de edad avanzada aparecen con más frecuencia 16. La 
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correlación entre la cifra de plaquetas y las manifestaciones hemorrágicas está 
en parte relacionada con el mecanismo causa de la trombopenia10,11. Hay que 
tener en cuenta que la severidad de la trombopenia tiene correlación con el 
riesgo de sangrado, aunque no completamente 10,11.En la PTI se produce una 
destrucción acelerada de plaquetas en relación con los autoanticuerpos, con un 
incremento compensatorio, en la mayoría de pacientes, en la producción de 
plaquetas que pasan a sangre como plaquetas jóvenes que tienen una mayor 
efectividad hemostática 17. Por ello las manifestaciones hemorrágicas en los 
pacientes con PTI son menos severas de las que presentarían pacientes con 
trombopenias con las mismas cifras de plaquetas debidas a hipoproducción 
como aplasia de la médula ósea o supresión de la misma inducida por 
tratamientos quimioterápicos. Además de la cifra de plaquetas, el mayor o 
menor riesgo de hemorragia dependerá también de otras características del 
paciente tales como la edad o las comorbilidades 3.  
   
            
La PTI es una enfermedad que en muchas ocasiones tiende a 
cronificarse. Utilizando un criterio temporal, hablaremos de PTI de nuevo 
diagnóstico para referirnos a aquellas que se encuentren dentro de los tres 
meses desde el diagnóstico. Cuando un paciente presente la enfermedad entre 
tres meses y un año desde el diagnóstico nos referiremos a PTI persistente, 
incluyendo en este grupo a aquellos pacientes que no consiguen la remisión 
espontánea o que no mantiene la respuesta completa tras el tratamiento. Si se 
mantiene más de un año la denominaremos PTI crónica 5,18.   
 
 
Diagnóstico 
 
 
No existe ninguna prueba que sea el “gold-standard” para establecer el 
diagnóstico, siendo en parte, un diagnóstico de exclusión tras haber descartado 
otras posibles causas de trombopenia (Tabla 1). Por lo tanto debemos realizar 
un diagnóstico integrado que incluya una detallada historia clínica, un buen 
examen físico, una analítica completa (incluyendo por ejemplo la determinación 
del VIH o VHC) y un examen morfológico de la sangre periférica que nos 
permita descartar probables causas de trombopenia secundaria o patología 
plaquetaria genética5,19,20,21.  
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Tabla 1: Causas de Trombopenia 
 
 
Alteración en 
producción 
Alteración en la 
distribución 
Aumento de la 
destrucción 
1.- Lesión  medular 
 Hipoplasia 
megacariocítica 
2.- Congénita:  
  · Sdome Wiskott-
Aldrich 
  · Enfermedad Von 
Willebrand tipo 2B 
  · Síndrome de Alport 
  · Síndrome de Fanconi 
  ·Síndrome de Bernard 
Soulier 
3.- Producción ineficaz 
  · Déficit B12 y ácido 
fólico 
4.- Infecciones 
medulares 
5.- Síndrome 
Mielodisplásico 
 
1.- Esplenomegalia 
2.- Mielofibrosis 
1.- No inmune: 
 · Coagulación 
intravascular diseminada 
 · Púrpura trombótica 
trombopénica 
 · Síndrome HELLP 
2.- Inmune:  
  · PTI 
  · VIH, VHC 
  · asociada a Síndromes 
linfoproliferativos 
  · asociada a 
medicamentos 
 
 
 
Aunque algunos autores no consideran la determinación de AAP 
necesaria 22, ésta es de gran utilidad en el diagnóstico de la PTI 23. Como se ha 
comentado, se trata de una enfermedad en la que se observa una destrucción 
excesiva de plaquetas por autoanticuerpos dirigidos contra antígenos presentes 
en la superficie plaquetaria, induciendo su eliminación por el SMF del bazo y 
del hígado, produciéndose la trombocitopenia 23.  La mayoría de los pacientes 
con esta enfermedad presentan AAP que van, con mayor frecuencia, dirigidos 
contra las glicoproteínas IIb/IIIa o Ib/IX/V de las plaquetas 22,24,25. La IgG es la 
clase de inmunoglobulina más frecuentemente detectada tanto en la PTI aguda 
como en la crónica, seguida por la IgM y la IgA 26.Hasta en un 85% de los 
pacientes con diátesis hemorrágica se detectan AAP positivos. Si que debemos 
tener en cuenta que una determinación negativa de AAP no nos va a excluir el 
diagnóstico 4,23,25,27.  
 
 
El estudio de médula ósea en el momento diagnóstico de la PTI ha 
pasado a un segundo plano, realizándose únicamente en pacientes mayores 
de 60 años para descartar un posible síndrome mielodisplásico 28.  Más 
frecuente que para establecer el diagnóstico es realizar la punción de médula 
ósea en aquellos pacientes con escasa respuesta al tratamiento y/o 
previamente a la esplenectomía para valorar los megacariocitos 29,30.  
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Es importante mencionar los estudios de cinética de las plaquetas 
marcadas con radionúclidos, utilizando generalmente complejos liposolubles de 
111In-oxina que permiten cuantificar parámetros tales como la supervivencia 
plaquetar o la tasa de renovación de plaquetas. En el caso de la PTI vamos a 
detectar una supervivencia de las plaquetas claramente disminuida. La 
recuperación plaquetar a tiempo 0, que representa la cantidad de plaquetas no 
retenidas en el bazo suele ser normal. El tiempo de recambio plaquetar o índice 
de producción aparecen aumentados en general 31,32,33, y no siempre de forma 
proporcional al grado de la trombopenia 2,31,32.  Los estudios cinéticos, además, 
nos dan información sobre los lugares donde se produce la destrucción de las 
plaquetas. En las trombopenias de origen periférico se puede hablar de tres 
grupos según el lugar de destrucción de las plaquetas, esplénica, hepática y 
difusa 33. En la PTI lo más frecuente es la destrucción a nivel esplénico. Esto es 
importante porque a partir de estos resultados se podrá aconsejar la 
esplenectomía como posible tratamiento de la enfermedad.  Hay que tener en 
cuenta que estos estudios, dado que se utilizan radioisótopos y se requieren 
varias extracciones sanguíneas que resultan molestas para los pacientes, no 
van a estar indicados en todos los casos de PTI, aunque si que lo estarán en 
los pacientes con una trombopenia sin causa clara con AAP negativos donde 
determinar la supervivencia plaquetar nos puede ayudar a establecer el 
diagnóstico de PTI y también cuando se indique la esplenectomía como 
tratamiento para valorar el posible resultado de la misma 34,35,36. Si se detecta 
una supervivencia acortada de las plaquetas con un turnover (tasa de 
producción diaria de plaquetas) elevado nos indica que hay una destrucción 
plaquetar periférica importante y por tanto prácticamente nos da el diagnóstico 
de PTI 37,38.  
 
 
Tratamiento 
 
La PTI es una enfermedad heterogénea con una gran variabilidad en 
cuanto a su severidad y con una respuesta impredecible al tratamiento 14. El 
objetivo del tratamiento es obtener un número de plaquetas que consiga la 
remisión hemostática y no necesariamente la normalidad de las cifras, es decir, 
un tratamiento que asegure el control adecuado de la diátesis hemorrágica y el 
desarrollo de una actividad normal con la mínima toxicidad posible 1,39,40 .  
 
 
En todos los pacientes la decisión de tratar debe basarse en una 
cuidadosa evaluación de la severidad de la enfermedad, de las características 
del paciente (tales como la edad, ya que a mayor edad es mayor el riesgo de 
sangrado fatal 41, o las comorbilidades asociadas) y valorando el riesgo-
beneficio de recibir tratamiento 14.  
 
 
La decisión de iniciar tratamiento basándose en el contaje de plaquetas 
es controvertida. Está indicado siempre en los pacientes que presentan 
hemorragias y en aquellos en los que se detecten cifras de plaquetas inferiores 
a 30 x 109/L 42,43. La administración de tratamiento cuando la cifra de plaquetas 
se encuentra entre 30 - 50 x 109/L o en ausencia de condiciones que 
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predispongan al sangrado (HTA incontrolable, anticoagulación, traumatismo 
craneoencefálico, etcétera…) no es necesaria 43,44,45. Muchos pacientes 
pueden tolerar cifras de plaquetas bajas sin necesidad de tratamiento 46. 
   
 
Se dispone de un amplio abanico de medidas terapéuticas útiles frente a 
la PTI. Los corticoides y la esplenectomía han sido los tratamientos más 
ampliamente utilizados, encabezando una amplia lista de opciones que se ha 
incrementado con la utilización del anti-CD20 y con la aparición de los nuevos 
agentes trombopoyéticos 47.  
 
 
Los corticoesteroides orales siguen siendo el tratamiento de elección de 
primera línea excepto en el caso de estar contraindicados o en las situaciones 
de máxima urgencia en que se requiera una acción inmediata 1,42,46. Consiguen 
reducir el sangrado actuando no únicamente sobre las plaquetas si no también 
por su efecto directo sobre los vasos sanguíneos 47,48. La prednisona ha sido el 
corticoide clásicamente utilizado, respondiendo muchos pacientes en la 
primera-segunda semana del tratamiento, reduciendo de forma progresiva la 
dosis del fármaco en 4-6 semanas. El principal inconveniente de los 
corticoesteroides es la aparición de sus efectos secundarios que en ocasiones 
suponen una mayor molestia o riesgo al paciente que las manifestaciones de la 
enfermedad 46.  
     
 
La esplenectomía ha sido el tratamiento quirúrgico convencional para la 
PTI en segunda línea de aquellos pacientes en los que han fallado los 
corticoides o se han hecho cortico-resistentes 48. Previo a la aparición de los 
mismos, la esplenectomía fue considerada la opción terapéutica de elección 49. 
Con la esplenectomía quitamos el principal lugar donde las plaquetas son 
atrapadas y destruidas, y además, dado que el bazo contiene cerca del 25% de 
la masa linfoide del organismo, contribuye a la disminución en la producción de 
anticuerpos antiplaquetares 50. 
 
 
Tras administrar el tratamiento, lo ideal sería contar con alguna escala 
que nos permitiese valorar la respuesta al mismo teniendo en cuenta no solo la 
cifra de plaquetas, sino también el sangrado y la calidad de vida del paciente,  
aunque actualmente, es la cifra de plaquetas la que nos va a determinar cual 
ha sido esa respuesta. Como ya se ha comentado el objetivo del tratamiento 
será conseguir una cifra de plaquetas competente desde el punto de vista 
hemostático y no necesariamente la remisión completa, es decir, la normalidad 
en el número de plaquetas alcanzada de forma espontánea o tras finalizar el 
esquema terapéutico. Alcanzando una remisión parcial, una cifra de plaquetas 
mayor de 50 x 109/L o dos veces la cifra basal de estas en ausencia de 
sangrado se consigue, en la mayoría de los casos, la remisión hemostática. 
Hablaremos de fracaso terapéutico cuando, a pesar del tratamiento, la cifra de 
plaquetas no aumenta con respecto a la del diagnóstico o si lo hace no alcanza 
una cifra suficiente para mejorar la diátesis hemorrágica.  
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La respuesta al tratamiento es impredecible, consiguiéndose una 
adecuada respuesta a la primera línea en muchas ocasiones sin aparición de 
recidivas, pero siendo necesarias en otras ocasiones distintas opciones 
terapéuticas por haberse convertido en una patología crónica  con recidivas a 
lo largo del tiempo. 
 
 
Si se produce una recidiva de la enfermedad habrá que valorar cual será 
la opción terapéutica adecuada en esta ocasión, en caso de necesitarla. Es 
frecuente que se decida pautar nuevamente corticoides a dosis altas si la 
respuesta en primera línea ha sido buena, aunque otras opciones deban 
tenerse en cuenta. 
 
    
Entre estas opciones hay que mencionar el anticuerpo monoclonal anti-
CD20, Rituximab, uno de los tratamientos más recientemente incorporados 
frente a la PTI. El Rituximab actúa sobre las células B asociándose de esta 
manera a un descenso en los AAP circulantes, aunque parece ser que el 
compartimento de las células T también se  ve modulado por el fármaco  51,52,53. 
El principal riesgo de su uso son las infecciones que se asocian al estado de 
inmunosupresión que pueden llegar a ocasionar la muerte, aunque la 
incidencia de reacciones adversas asociadas al Rituximab en pacientes con 
procesos autoinmunes es baja 54,55 . 
  
Otra posibilidad sería pautar tratamiento con inmunosupresores (como 
ciclofosfamida ,azatioprina o ciclosporina A)  cuya respuesta puede ser lenta y 
es frecuente que tras la supresión del fármaco se produzca una recaída. Este 
tratamiento ha pasado prácticamente a convertirse en la última opción 56.  
             
 
El Danazol, análogo de la etiniltestosterona, puede ser otra opción en 
recaídas de la enfermedad, aunque al igual que los inmunosupresores, al 
detener el tratamiento muchos pacientes recaen. Puede ser una buena opción 
cuando los corticoides y la esplenectomia no están indicados 57.  
 
 
Los agentes trombopoyéticos, Romiplostim y Elthrombopag han sido la 
última novedad de fármacos frente a la PTI 58,59,60. Son agonistas del receptor 
de la trombopoyetina y actúan estimulando la producción de plaquetas 60,61,62. 
 
              
 10 
3.- HIPÓTESIS Y OBJETIVOS 
 
La PTI es una enfermedad heterogénea con gran variabilidad clínica 
pudiendo observarse desde pequeñas hemorragias cutáneas y mucosas hasta 
hemorragias severas que ocasionen la muerte, y una enfermedad donde 
disponemos de varias armas terapéuticas con una respuesta impredecible a las 
mismas.  
 
 
En muchas ocasiones la PTI responde al primer tratamiento aplicado 
pero en otras se cronifica y precisa nuevas opciones de tratamiento. Los 
corticoides orales son considerados el tratamiento de primera línea de elección. 
Ante recidivas la esplenectomía ha sido clásicamente la opción terapéutica 
escogida, aunque en los últimos años dado la aparición de nuevos agentes 
terapéuticos se abren otras posibilidades que considerar frente a la cirugía.  
 
 
En el presente trabajo, se pretende valorar los tratamientos de la PTI en 
el momento inicial o primera línea  y los tratamientos de las recidivas de la 
enfermedad. Para ello planteamos los siguientes objetivos: 
 
 
1) Describir las características clínicas de un grupo de pacientes afectos 
de PTI en el momento del diagnóstico, incluyendo la distribución por sexos, la 
edad de presentación, la presencia de hemorragias, las cifras de plaquetas y la 
posible presencia de anticuerpos antiplaquetarios.  
 
 
2) Valorar las distintas opciones terapéuticas frente a la PTI 
determinando la opción más frecuentemente utilizada como primera línea.  
 
 
3) Valorar la respuesta, en cuanto a cifra de plaquetas y  hemostática, a 
la primera línea de tratamiento. 
 
 
4) Determinar la frecuencia de aparición y el tipo de efectos secundarios 
al tratamiento de primera línea 
 
 
5) Valorar la evolución tras el primer tratamiento incluyendo el tiempo 
transcurrido hasta la primera recidiva en caso de haberla. 
 
 
6) Determinar la opción de tratamiento escogida en segunda línea. 
 
 
7) Valorar la respuesta a esta segunda línea de tratamiento. 
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8) Valorar la frecuencia de aparición y el tipo de efectos secundarios  al 
tratamiento de segunda línea.  
 
 
9) Realizar las mismas valoraciones en caso de nuevas recidivas.   
 
 
 
 
4.- PACIENTES Y MÉTODOS. 
  
 
Se han estudiado de forma retrospectiva 140 pacientes diagnosticados 
de PTI en el servicio de Hematología y Hemoterapia del Hospital Arnau de 
Vilanova de Valencia entre 1982 y 2009.  El diagnóstico se estableció 
considerando la cifra de plaquetas, las manifestaciones hemorrágicas, la 
exclusión de otras causas de trombopenia y la determinación de anticuerpos 
antiplaquetares (AAP). Se han excluido aquellos pacientes diagnosticados de 
PTI secundaria. 
 
 
En cada caso se ha considerado el sexo y la edad en el momento del 
diagnóstico y  se ha recogido la presencia o ausencia de manifestaciones 
hemorrágicas y en caso de haberlas, la gravedad (menores, mayores o con 
riesgo vital) y la localización de las mismas. 
     
 
Se ha valorado la cifra de plaquetas en este momento estableciéndose 
distintos rangos para agrupar a los pacientes, siendo los mismos: plaquetas 
inferiores a 10 x 109 /L; entre 10 -20 x 109 /L, entre 20 – 50 x 109 /L, entre 50 -
100 x 109 /L y 100 – 150 x 109 /L. 
 
 
Por último, se ha visto si en el momento del diagnóstico los AAP eran 
positivos, negativos o no se determinaron. Los AAP fueron determinados en el 
centro regional de transfusiones de la Comunidad Valenciana.  
 
 
Tras los datos iniciales, se ha recogido el primer tratamiento recibido o 
de primera línea, considerando el no dar tratamiento farmacológico una opción 
terapéutica. Los tratamientos utilizados en primera línea han sido:  
 
- Prednisona a dosis de 1 mg/kg y día en dosis única diaria durante un 
tiempo mínimo de tres semanas con descenso progresivo, en 1 – 2 meses, de 
la dosis si se producía respuesta 
 
- Dexametasona a dosis de 40 mg al día durante 4 días cada 14-21 días 
durante 4 ciclos 
 
   - Inmunoglobulinas a dosis de 1000 mg/kg y día 1-2 días 
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Además de estos agentes en monoterapia se han tenido en cuenta las 
asociaciones de distintos agentes terapéuticos 
 
 
Se ha valorado la respuesta a dicho tratamiento determinándose si se ha 
conseguido respuesta completa (RC) cuando tras este la cifra de plaquetas es 
mayor a 150 x 109/L, respuesta casi completa (RCC) cuando dicha cifra se 
encontraba entre 100 – 150 x 109/L, respuesta parcial (RP) si se alcanzaban 
cifras de plaquetas entre 50 – 100 x 109/L y fracaso terapéutico (FT) cuando 
éstas eran inferiores a 50 x 109/L. Se ha valorado si tras el tratamiento se 
conseguía respuesta hemostática completa, parcial o si por el contrario no la 
había. Consta además si se han producido efectos secundarios. 
 
 
Se ha tenido en cuenta el estado actual del paciente, definiéndose si 
esta vivo, ha fallecido o se ha perdido el seguimiento en la consulta de 
hematología.  El tiempo mínimo de seguimiento fue de un mes considerando 
que se trató de un paciente de reciente diagnóstico. 
 
 
Se ha valorado si se producían una o más recidivas de la enfermedad y 
se ha medido el tiempo transcurrido hasta la siguiente recidiva. En las 
recidivas, se han llevado a cabo las mismas observaciones y determinaciones 
que en el momento de diagnóstico.  En los tratamientos de segunda línea y 
posteriores, además del posible uso nuevamente de las opciones escogidas en 
primera línea, se han utilizado:  
 
 
   - Esplenectomía (por laparotomía o por laparoscopia) 
   
- Danazol a dosis de 200 mg al día 
 
  - Inmunosupresores utilizándose en este grupo la Ciclofosfamida oral a 
dosis de 1 mg/kg y día durante al menos 4 meses.  
 
  - Rituximab a dosis de 375 mg/m2 una vez por semana durante cuatro 
semanas consecutivas 
 
- Romiplostin subcutáneo, una vez a la semana  
 
 
Se han tenido también en cuenta las posibles asociaciones entre estos 
agentes. 
 
 
En los tratamientos de segunda línea y siguientes también se han 
valorado los mismos parámetros que en el de primera línea.  
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5.- RESULTADOS. 
 
 
Características clínicas i biológicas de los pacientes 
 
 
En total se estudiaron 140 pacientes. La edad media al diagnóstico fue 
de 47 años. El paciente más joven diagnosticado tenía 10 años y el más 
anciano 97. El 62,9 % de los pacientes eran mujeres.  
   
 
En el momento del diagnóstico las cifras de plaquetas encontradas 
fueron (Figura 1):  
 
 
Figura 1: Distribución porcentual de los pacientes según la cifra de plaquetas 
en el momento del diagnostico 
 
 
 
 
En cuanto a las manifestaciones hemorrágicas, gran parte de los 
pacientes, el 57,1% presentó hemorragias menores con aparición de petequias, 
epistaxis y metrorragias, observándose también equimosis y hematomas.   En 
la tabla 2 aparece las clasificación de las hemorragias según el tipo, 
localización y gravedad.  
 
 
 
 
 
< 10000/µL
10-20000/µL
20-50000/µL
50-100000/µL
>100000/µL
21,4 % 
13,6 % 
27,9 % 
32,8 % 
4,3% 
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Tabla 2: Distribución porcentual de hemorragias según localización. RV: 
hemorragias de riesgo vital. Epis: Epistaxis. Ging: Gingivorragia. Hemat: 
Hematuria. Met: Metrorragia. Dig: digestiva. Pulm: Pulmonar. Hemat: 
hematuria.  
 
TIPO HEMORRAGIA 
 NO MENORES MAYORES RV 
% 38,6 57 4,3 0 
LOCALIZACION  Cutanea Mucosas Dig Pulm Intraoc  
  Epis/Ging Hemat/Met     
%  
 
91,8 61,2 5 65,8 17,1 17,1  
 
   
El 4,3% de los pacientes debutó con una hemorragia mayor, 
presentando todos ellos cifras de plaquetas inferiores a 20 x 109/L. En este 
caso la localización más frecuente fue la digestiva, apareciendo un caso de 
hemorragia pulmonar.  Ningún paciente presentó al diagnóstico hemorragia con 
riesgo vital.  
 
 
El 38,6% de los pacientes no tuvo ninguna manifestación hemorrágica 
en el momento del diagnóstico. De este grupo de pacientes, cinco tenían 
menos de 20 x 109/L .(Figura 2) 
 
 
Figura 2: Representación en porcentajes de las manifestaciones hemorrágicas 
(no presentes, menores, mayores) en el momento del diagnóstico en 
comparación con la cifra de plaquetas.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
0
10
20
30
40
50
60
70
80
90
100
<10.000 10-20.000 20-50.000 50-
100.000
>100.000
No
Menores
Mayores
 15 
El resultado de los AAP fue positivo en el 50,7% de los casos, siendo la 
mayor parte de ellos de tipo IgG (86%), apareciendo en algunos casos AAP de 
tipo IgM (14%). Un 12,9 % presentó AAP negativos y en el 36,4% de los 
pacientes no se realizó la determinación de los mismos. 
 
 
Tratamientos 
 
 
Primera línea 
 
De los 140 pacientes, 50 (35,7%) no necesitaron tratamiento. En 41 
casos debido a que la cifra de plaquetas era superior a 50 x 109/L, y en los 9 
pacientes restantes por presentar un recuento plaquetar por encima de 30 x 
109/L  sin manifestaciones hemorrágicas.   
 
 
Noventa pacientes (64,3 %) necesitaron tratamiento farmacológico por 
presentar cifras de plaquetas inferiores a 50 x 109/L  y manifestaciones 
hemorrágicas  asociadas. Hay que tener en cuenta que en 6 de estos pacientes 
se inició con una cifra de plaquetas inferior a 30 x 109/L sin ninguna 
manifestación hemorrágica, debido al riesgo hemorrágico por la trombopenia. 
La mediana en meses desde el diagnóstico hasta el inicio fue de 0 (0-5). 
(Figura 3) 
 
 
Figura 3: Se representa en porcentajes la cantidad de pacientes que recibieron 
o no tratamiento farmacológico en el momento del diagnóstico en relación con 
la cifra de plaquetas que presentaban en este momento.  
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En todos los pacientes que necesitaron tratamiento farmacológico se 
indicó como primera línea corticoides, considerado de elección, en monoterapia 
o combinado con inmunoglobulinas según la distribución siguiente: 
 
 
· En 83 pacientes de los 90 (92,2%) se optó por Prednisona vía oral a 
dosis de 1 mg/kg/día.  
 
 
· Los 7 pacientes restantes (7,8%), recibieron corticoides por vía 
intravenosa asociados a inmunoglobulinas intravenosas (IVIG).   Este último 
grupo coincidió con aquellos pacientes en los que la enfermedad debutó con 
hemorragias mayores, excepto en un caso, en el que la cifra de plaquetas fue 
de 30 x 109/L y presentó petequias con hematomas y gingivorragia, 
decidiéndose esta opción terapéutica. De estos 7 pacientes: 
 
- En 2 casos se escogió Dexametasona a 40 mg/día durante 4 días cada 3 
semanas  recibiendo 4 ciclos 
 
- En los otros 5 pacientes se administró prednisona a dosis estándar.  
 
 
 
De los 90 pacientes que recibieron tratamiento farmacológico 
consiguieron una respuesta completa, es decir, normalizaron su cifra de 
plaquetas, 44 pacientes (48,9%), 23 pacientes (25,5 %)  alcanzaron lo que se 
ha denominado respuesta casi completa y un total de 16 pacientes (17,8%) una 
respuesta parcial. Únicamente 7 pacientes (7,8 %), no mejoraron la cifra de 
plaquetas, es decir, hubo fracaso terapéutico. De ellos uno falleció por 
hemorragia digestiva al cuarto día de ingreso hospitalario. (Figura 4).  
    
 
Por otra parte, aunque no todos los pacientes tratados llegaron a la 
remisión completa si cabe destacar que la gran mayoría de ellos -81 pacientes 
(90 %) - consiguieron una mejoría en sus manifestaciones clínicas  alcanzando 
la remisión hemostática. En 6 pacientes (6,6 %) mejoró parcialmente su 
diátesis hemorrágica sin alcanzar la resolución completa, y en el resto -3 
pacientes (3,3%)- no hubo cambios con respecto a la situación clínica inicial.  
 
 
Debido al tratamiento farmacológico, 17 pacientes (18,9%) de los 90 
tratados, tuvieron efectos secundarios indeseables que en ningún caso dieron 
lugar al abandono del tratamiento. Entre estos efectos secundarios el más 
frecuente fue el nerviosismo (24,9%) seguido del estreñimiento (21%) y del 
insomnio (16,6%). Con menor frecuencia se observó aparición de rostro 
cushingoide (12.5%), aumento de peso (8,3%), y crisis hipertensiva (8,3%). Los 
efectos secundarios menos frecuentes fueron la miopatía y la presencia de 
osteoporosis (4,3%, cada una de ellas).  
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PTI 
140 
No tratamiento 
50 (35,7 %) 
1ª línea 
90 (64,3 %) 
RC 44 (48.9 %) 
RCC 23 (25.5  %) 
RP 16 (17.8%) 
FT 7 (7.8%) 
2ª línea 
40 (44.4 %) 
RC 18 (45 %) 
RP 15 (37.5%) 
FT 7 (17.5%) 
3ª línea 
21 (52.5 %) 
RC 12 (57.2 %) 
RP 7 (33.3%) 
FT 2 (9.5 %) 
4ª línea 
8 (38.1 %) 
RC 5 (62.5 %) 
RP 2 (25 %) FT 1 (12.5 %) 
5ª línea 
5 (62.5 %) 
RC 3 (60 %) 
RP 2 (40 %) 
9 meses 
8 meses 
3 meses 
2 meses 
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Figura 4: Algoritmo en que se reflejan los pacientes diagnosticados de PTI y 
cuantos recibieron tratamiento con la respuesta al mismo. Consta que cantidad 
de pacientes recidivaron necesitando distintas líneas terapéuticas y la 
distribución de la respuesta para cada una de ellas. Se indica la mediana de 
tiempo para cada recidiva. RC = remisión completa, RCC = remisión casi 
completa, RP = remisión parcial, FT = fracaso terapéutico. 
 
 
 
Segunda línea 
 
 
De los 90 pacientes que requirieron tratamiento farmacológico, 40 (44,4 
%) necesitaron una segunda línea por recidiva de la enfermedad, incluyéndose 
también en este grupo los 7 pacientes en los que hubo fracaso terapéutico de 
la primera línea (Figura 4). La mediana en meses hasta primera recidiva fue de 
8 meses (0-158), con un rango de 158.  
 
 
Como segunda línea, en estos 40 pacientes se optó por distintas 
posibilidades, que se indican a continuación:  
 
· 15 pacientes (37,5 %) recibieron nuevamente corticoides orales: 
prednisona a dosis de 1 mg/Kg/día. De estos 15 pacientes, 8 tuvieron una 
respuesta completa normalizando su cifra de plaquetas. En 5 casos se alcanzó 
la respuesta parcial y en 2 pacientes no hubo respuesta, hablando en este caso 
de fracaso terapéutico.   
En otros 2 casos (5%) se optó por corticoides e inmunoglobulinas 
intravenosas, con una respuesta completa en un caso y en otro con un fracaso 
terapéutico.   
 
 
· En 11 pacientes (27,5 %)  se decidió pasar al tratamiento quirúrgico 
con realización de esplenectomía. Seis pacientes alcanzaron tras la cirugía una 
respuesta completa, otros 4 pacientes lograron la respuesta parcial y en un 
caso hubo fracaso terapéutico. En 2 casos  (5 %) se decidió administrar 
inicialmente corticoides orales, pero tras una mala respuesta se optó por la 
esplenectomía. Uno de estos pacientes logró una respuesta completa y el otro 
una respuesta parcial. En total 13 pacientes fueron esplenectomizados en 
segunda línea con un único fracaso terapéutico al procedimiento. 
 
 
· En 3 pacientes (7,5%) se escogió el anticuerpo anti-CD20= 
(Rituximab), alcanzando todos ellos una respuesta parcial. En 2 casos (5 %) se 
combinó el tratamiento con corticoides y Rituximab. Un paciente normalizó la 
cifra de plaquetas (Respuesta completa) y el otro no mejoró dicho parámetro 
(fracaso terapéutico).  
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· 2 pacientes más (5 %)  recibieron un andrógeno oral (Danazol). Uno de 
estos pacientes tuvo una respuesta parcial y en el otro paciente hubo fracaso 
terapéutico.  En una misma cantidad de pacientes (5 %), se combinó el 
Danazol con corticoides inicialmente durante 3 semanas a dosis estándar ,con 
descenso progresivo de los mismos hasta suspender manteniendo el 
andrógeno, con la misma respuesta que en el caso de los que llevaron 
únicamente Danazol, es decir, un paciente alcanzó una respuesta parcial y el 
otro fue fracaso terapéutico. 
 
· Un paciente (2,5 %) recibió un inmunosupresor, ciclofosfamida, 
alcanzando una respuesta completa.   
 
 
Considerando el conjunto de 40 pacientes la respuesta obtenida a la 
segunda línea de tratamiento  fue de 18 casos de respuesta completa (45 %), 
15 pacientes alcanzaron una respuesta parcial (37,5 %) y hubieron 7 fracasos 
terapéuticos (17,5 %).  
 
 
La respuesta hemostática en el tratamiento de segunda línea fue muy 
importante alcanzando el 97,5 %, observándose únicamente en un paciente 
(2,5% restante) una mejoría parcial de la diátesis hemorrágica. Este paciente 
recibió tratamiento con corticoides combinados con inmunoglobulinas 
resultando en fracaso terapéutico.  
 
 
Únicamente 4 pacientes  (10 %) sufrieron reacciones adversas al 
tratamiento, habiendo un caso de infección secundaria a esplenectomía y el 
resto de los casos se trató de efectos adversos asociados a los corticoides, dos 
de ellos con aparición de rostro cushingoide uno de estos acompañado de 
miopatía y otro de estreñimiento, y en el tercer caso el efecto adverso consistió 
en nerviosismo con aumento del apetito.  
 
 
  
Tercera línea 
 
 
Veintiún pacientes (52,5% de los que recibieron segunda linea) 
presentaron una segunda recidiva de la enfermedad requiriendo adoptar una 
tercera línea de tratamiento (figura 4). Entre estos pacientes se encontraban los 
7 que no obtuvieron respuesta a la segunda línea terapéutica. La mediana de 
tiempo hasta esta segunda recidiva fue de 9 meses (0-199), rango 199.  
 
 
Entre los pacientes que recibieron corticoides (15 casos) en monoterapia 
como segunda línea requirieron una tercera línea de tratamiento por recidiva de 
la enfermedad 9 pacientes (60%).  
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De los pacientes que fueron esplenectomizados se produjeron  5 casos 
de recidiva (38,46%). Entre estos 5 pacientes se incluyen 2 pacientes en los 
que además de la esplenectomía se utilizaron corticoides en el tratamiento. 
 
 
Los paciente tratados con Danazol (2 casos) y con inmunosupresor (1 
caso) recidivaron necesitando administrar una tercera línea. 
 
 
De los 3 pacientes tratados con Rituximab, en un único caso recidivó la 
enfermedad aplicándose un nuevo tratamiento.  
 
 
Entre los pacientes que en segunda línea recibieron corticoides 
asociados a otro tratamiento, Danazol (2 casos), inmunoglobulinas (2 casos) o 
Rituximab (2 casos) encontramos 1 paciente en cada caso en el que la 
aparición de una nueva recidiva condujo a la aplicación de una tercera línea. 
   
 
Como tercera línea, el tratamiento más utilizado fueron los corticoides, 
en 7 de los 21 pacientes (33,3%). De estos 7 pacientes alcanzaron una 
respuesta completa 5 (71,4%) y una respuesta parcial los 2 restantes (28,6%).  
 
 
La segunda opción más utilizada en la tercera línea fue la esplenectomía 
en 5 casos (23,8%), normalizando la cifra de plaquetas en 3 de estos pacientes 
(60%), con una respuesta parcial en un caso y un fracaso terapéutico en el 
otro. En un caso (4,8%) se optó por este procedimiento quirúrgico junto con el 
andrógeno oral (Danazol) alcanzando una respuesta completa. El Danazol en 
monoterapia fue escogido en un caso sin mejoría en la cifra de plaquetas 
(fracaso terapéutico). 
 
 
El Rituximab fue elegido en un caso (4,8%) lográndose la respuesta 
completa. En otro caso (4,8%) se asoció el Rituximab con un corticoide oral con 
una respuesta completa. También en un paciente se optó por utilizar uno de los 
nuevos agentes trombopoyéticos, el Romiplostin, con una respuesta parcial. El 
Rituximab combinado con el Romiplostin, iniciándose casi simultáneamente, se 
aplicó en un caso con una respuesta completa.   
 
 
En 3 casos (14,3%) se escogió la ciclofosfamida (inmunosupresor) sin 
llegar a normalizarse en ninguno la cifra de plaquetas pero si alcanzando la 
respuesta parcial.   En los dos casos (9,5%) en que hubo fracaso terapéutico 
(un paciente esplenectomizado y uno con Danazol) experimentaron una 
mejoría parcial de la diátesis hemorrágica. Los 19 pacientes restantes 
alcanzaron la remisión hemostática (90,5%).  
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En el conjunto de respuesta a la tercera línea de tratamiento se alcanzó 
una respuesta completa en 12 casos (57,2 %), una respuesta parcial en 7 
casos (33,3 %), con 2 fracasos terapéuticos (9,5 %).  
 
 
Dos pacientes (9,5%) tuvieron efectos secundarios, uno de ellos llevaba 
tratamiento con Danazol presentando hepatotoxicidad que obligó a la retirada 
del fármaco y el otro corticoterapia oral presentando insomnio e irritabilidad. 
 
 
 
Cuarta línea 
 
De los 21 pacientes, 8 presentaron una tercera recidiva con una 
mediana de tiempo desde la anterior de 3 meses (0-21), rango 21 (figura 4). 
Nuevamente hay que tener en cuenta que entre estos 8 pacientes contamos 
con los 2 casos de fracaso terapéutico a la anterior línea de tratamiento.  
 
 
De estos pacientes que recidivaron 3 habían sido tratados en tercera 
línea de tratamiento con corticoides orales, en otros 3 se había optado por 
esplenectomía, en un caso fue tratado con danazol y el último paciente había 
recibido tratamiento con rituximab asociado a romiplostin.  
 
 
En la cuarta línea de tratamiento ningún paciente recibió corticoides 
orales en monoterapia aunque si asociados a otros tratamientos.  
   
 
En un caso (12,5 %) se escogió la esplenectomía lográndose una 
respuesta completa. 
 
 
En otro caso (12,5%) se dio únicamente Rituximab con una respuesta 
parcial. Tres pacientes (37,5%) recibieron una dosis semanal de Rituximab 
durante 4 semanas asociado a corticoides vía oral, llegando en 2 de los casos 
a una respuesta completa y en el caso restante a una respuesta parcial. De 
estos 4 casos, 2 pacientes nunca habían recibido tratamientos distintos a 
corticoides, otro de los casos había sido esplenectomizado en la anterior 
recidiva y el caso restante además de corticoides había sido tratado con 
inmunosupresores y danazol.  
 
 
De los otros 3 pacientes, en un caso (12,5%) se optó por corticoides 
asociados a inmunoglobulinas, alcanzándose una respuesta completa. En otro 
caso los corticoides se asociaron a  danazol pero no hubo respuesta en cuanto 
a las cifras de plaquetas, es decir, hubo un fracaso terapéutico, siendo además 
el único que tuvo una reacción adversa al medicamento. En un paciente se 
indico el tratamiento con un inmunosupresor (ciclofosfamida) con una 
respuesta completa.  
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En conjunto, en esta línea de tratamiento, se obtuvo la respuesta 
completa en 5 casos (62,5 %), una respuesta parcial en 2 casos (25 %) y un 
único fracaso terapéutico (12,5 %).  En cuanto a la respuesta hemostática, 
todos la alcanzaron.  
 
 
 
QUINTA LINEA 
 
 
Cinco pacientes presentaron una cuarta recidiva siendo la mediana en 
meses hasta su aparición de 2 meses (2-19), rango de 17 . Los pacientes que 
recidivaron fueron los 3 que en cuarta línea habían sido tratados con 
corticoides asociados a rituximab, el paciente tratado con corticoide e 
inmunoglobulinas y también el paciente en el que se optó por  ciclofosfamida.  
 
 
En dos pacientes (40%) se decidió dar corticoides orales y realizar una 
esplenectomía sin complicaciones alcanzando en un caso una respuesta 
completa y en otro una respuesta parcial. En otros dos pacientes se indicó 
rituximab consiguiendo la normalización en la cifra de plaquetas y la respuesta 
hemostática sin presentar efectos secundarios. Finalmente un paciente (20%) 
recibió tratamiento con corticoides y danazol obteniendo una respuesta parcial 
(Tabla 3).  
 
 
En el momento actual ninguno de estos pacientes está en tratamiento 
manteniendo la situacion obtenida tras la quinta linea terapeutica, es decir, tres 
pacientes se encuentan en remision completa (60 %) y los otros dos mantiene 
una remision parcial de la enfermedad ( 40 %).  
 
 
En la figura 5 se muestra que cantidad de pacientes recibio cada uno de 
los tratamientos en cada línea terapéutica y que respuesta se obtuvo para cada 
uno de ellos.  
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Tabla 4: Líneas de tratamiento de los pacientes que sufrieron hasta 4 recidivas. 
Se consideran las características clínicas al inicio del diagnóstico y los 
tratamientos administrados. Finalmente consta la respuesta al tratamiento final. 
Tto: tratamiento. Cort: corticoides, Esplen: Esplenectomía, Ig: 
Inmunoglobulinas, RTXM: Rituximab, IS: Inmunosupresores. RH: respuesta 
hemostática.  
 
 
 
Pacie
nte 
Sexo Ed
ad 
Plaque
tas al 
diagno
stico 
AA
P 
Tto 1 Tto 
2 
Tto 3 Tto 4 Tto 5 Respue
sta 
R
H 
1 Mujer 26 <10000  Cort Cort Esple
n 
Cort+I
g 
RTX
M 
Comple
ta 
Si 
2  
Hombre 
41 <10000 + Cort Dan
azol 
Esple
n 
IS RTX
M 
Comple
ta 
Si 
3 Hombre 27 <20000 + Cort Espl
en 
Cort Cort + 
RTXM 
Cort+ 
Dan 
Parcial Si 
4 Hombre 67 <20000 + Cort Cort Cort Cort + 
RTXM 
Cort+ 
Esple
n 
Parcial Si 
5 Mujer 63 50000  Cort Cort Cort Cort + 
RTXM 
Cort+ 
Esple
n 
Comple
ta 
Si 
 
 
 
 
 
Figura 5: Algoritmo en el que se muestra el número de pacientes que iniciaron 
el estudio y que cantidad de pacientes recibió tratamiento farmacológico en 
primera línea. Se indica el numero de pacientes que recidivaron a lo largo del 
tiempo, que cantidad de pacientes recibieron cada uno de los tratamientos en 
cada línea terapéutica (de primera línea a quinta línea de tratamiento) y la 
respuesta a estos tratamientos.  Cort = corticoides, Ig = Inmunoglobulinas, 
Esplen = esplenectomía, Rtxm = Rituximab, Dan = Danazol, Ciclofosf = 
ciclofosfamida.  
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140 PACIENTES DIAGNOSTICADOS DE PTI 
 
 
TTO FARMACOLÓGICO: 90   NO TTO: 50 
 
 
1ª LINEA TTO                               
 
 
 
RECIDIVA : 40 PACIENTES 
 
2ª LINEA TTO       
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
RECIDIVA: 21 PACIENTES 
 
3ª LINEA TTO   
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
RECIDIVA: 8 PACIENTES 
 
4ªLINEA TTO:   
 
 
 
 
 
 
 
 
 
RECIDIVA: 5 PACIENTES 
 
5ªLINEA 
TTO:    
 
 
 
TTO Nº PAC RC RCC RP FT RECID 
Corticoides 83 41 22 14 6 37 
Cort + Ig 7 3 1 2 1 3 
TTO Nº PAC RC RP FT RECID 
Corticoides 15 8 5 1 9 
Esplen 11 6 4 1 3 
Cort + Espl 2 1 1 0 2 
Cort + Ig 2 0 1 1 1 
Rtxm 3 0 3 0 1 
Cort + Rtxm 2 0 1 1 1 
Danazol 2 0 1 1 2 
Cort + Dan 2 0 1 1 1 
Ciclofosf 1 1 0 0 1 
TTO Nº PAC RC RP FT RECID 
Corticoides 7 5 2 0 3 
Esplen 5 3 1 1 3 
Danazol 1 0 0 1 1 
Espl + Dan 1 1 0 0 0 
Rtxm 1 1 0 0 0 
Cort + Rtxm 1 1 0 0 0 
Romiplostin 1 0 1 0 0 
Rtxm + Rom 1 1 0 0 1 
Ciclofosf 3 0 3 0 0 
TTO Nº PAC RC RP FT RECID 
Cort + Ig 1 1 0 0 1 
Cort + Dan 1 0 0 1 0 
Esplen 1 1 0 0 0 
Ciclofosf 1 0 0 0 1 
Rtxm 1 0 1 0 0 
Cort + Rtxm 3 2 1 0 3 
TTO Nº PAC RC RP FT RECID 
Rtxm 2 2 0 0 0 
Cort + Esplen 2 1 1 0 0 
Cort + Dan 1 0 1 0 0 
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6.- DISCUSION 
 
    
 La PTI es un trastorno inmune adquirido que se produce como 
consecuencia de la destrucción por el SMF de plaquetas inducida por AAP y 
por la inhibición en su producción, aunque esta última únicamente se produce 
en algunos casos 2. 
 
 
Afecta con mayor frecuencia a mujeres, 62,9% en nuestra serie, de edad 
media (nosotros obtuvimos una edad media al diagnóstico de 47 años).  Estos 
datos son similares a los hallados en otros estudios 6,7.  
  
 
Al valorar las características clínicas de la enfermedad, hemos 
comprobado, tal y como nos describe la literatura, que se trata de una 
enfermedad con gran variabilidad en sus manifestaciones clínicas.  Por lo 
observado en nuestros resultados podemos decir que un número considerable 
de pacientes no presentó manifestaciones hemorrágicas en el momento del 
diagnóstico (38,6%). Cuando si que aparecen estas manifestaciones, en la 
mayor parte de los pacientes, se trata de hemorragias menores de tipo 
purpúrico. Las hemorragias mayores se observaron en un pequeño grupo de 
pacientes (4,3%), en los que su característica común fue presentar una 
trombopenia inferior a 20 x 109/L plaquetas. Es importante destacar además 
que el riesgo hemorrágico cuando las plaquetas se encuentran por encima de 
30 x 109/L es bajo. 
 
 
Los AAP son considerados los marcadores diagnósticos de la 
enfermedad aunque estos sólo se detectaron en un 50,7% de los pacientes 
diagnosticados. Otras series han descrito la positividad de los AAP en un 50-60 
% de los casos 63,64. Existen distintas opiniones sobre la utilidad de determinar 
o no estos AAP para el diagnóstico. A nuestro parecer si que se trata de una 
prueba útil aunque la ausencia de positividad en los mismos no excluya el 
diagnóstico de PTI.  
 
 
La decisión de tratar cuando se establece el diagnóstico va a depender 
de varios aspectos además de la cifra de plaquetas, como la presencia de 
manifestaciones hemorrágicas y la gravedad de las mismas y las 
características del paciente (edad o las comorbilidades) 65,66,67,68. En nuestro 
caso no se inició tratamiento en ningún paciente con plaquetas superiores a 50 
x 109/L  ni en aquellos cuya cifra de plaquetas era superior a 30 x 109/L sin 
manifestaciones hemorrágicas, coincidiendo esta práctica con lo aparecido en 
las directrices acordadas por el panel de expertos que fueron publicadas en 
Blood en enero de este año en el “International consensus report on the 
investigation and management of primary immune trombocitopenia” tras la 
revisión de distintos trabajos por este grupo 5. 
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Existe una amplia variedad de tratamientos que han demostrado su 
utilidad frente a la PTI. Se trata de una enfermedad heterogénea en cuanto a la 
respuesta al tratamiento 2 .El tratamiento de la PTI ha mejorado notablemente 
con la introducción de nuevos agentes terapéuticos 69. 
 
 
El tratamiento de primera línea escogido en todos los pacientes de 
nuestra serie fueron los corticoides, optando en la mayor parte de ellos (92,2%) 
por la prednisona vía oral y en el resto por corticoides intravenosos (prednisona 
o dexametasona) asociados a inmunoglobulinas. La respuesta al tratamiento 
esteroideo fue buena en gran parte de los pacientes obteniendo respuesta 
completa, casi completa o parcial en el 92,2 % de los casos, normalizándose la 
cifra de plaquetas en algo más de la mitad de estos. Estos resultados son algo 
superiores a los descritos en otros trabajos en los que hablan de una respuesta 
eficaz a los corticoides entre un 65-85 % con una remisión completa en dos 
tercios de estos 70,71,72. La respuesta hemostática fue excelente alcanzando el 
90%.  
 
 
De todos los pacientes que recibieron corticoides presentaron efectos 
secundarios el 18,9 % donde el nerviosismo ocupó el primer lugar. En cualquier 
caso, en ningún paciente se requirió suspender el tratamiento.  
 
 
Teniendo en cuenta la gran respuesta obtenida tanto en la cifra de 
plaquetas como hemostática podemos decir que los corticoides siguen siendo 
el tratamiento de elección de primera línea en la PTI, siguiendo la prednisona 
como el corticoide favorito para este fin 73. Estos resultados concuerdan con las 
conclusiones reflejadas en otros trabajos 3,73,74.  
 
 
Es frecuente que haya pacientes en los que la enfermedad no se 
resuelva de forma permanente tras la primera línea de tratamiento y presenten 
una recidiva de la enfermedad requiriendo una segunda línea terapéutica, un 
44,4 % en nuestro caso.  La mediana en meses hasta la primera recidiva 
obtenida en nuestro grupo fue de ocho meses.   
 
 
Cuando los pacientes que han llevado tratamiento corticoideo, con 
buena respuesta al mismo, recidivan es frecuente que vuelvan a responder 
ante una nueva tanda de corticoides, aunque las remisiones alcanzadas 
difícilmente serán prolongadas.  En nuestra segunda línea terapéutica los 
corticoides fueron nuevamente el tratamiento más frecuentemente escogido, 
con una recidiva posterior, en nuestro caso, de hasta un 60% con necesidad de 
aplicar nuevamente tratamiento.   
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En nuestra serie la esplenectomía fue el segundo tratamiento de 
segunda línea escogido, con un único fracaso terapéutico y una remisión 
completa en el 53,8% de los casos (7 casos de los 13 esplenectomizados). Se 
ha descrito que la respuesta a la esplenectomía alcanza el 80% de los casos 
(considerando RC y RP), siendo, como hemos visto, nuestro porcentaje de 
respuesta mayor.  En diversos trabajos se habla de aproximadamente un 65% 
de pacientes que alcanzan la remisión completa y no necesitan tratamiento 
posterior a la esplenectomía 75, 76, 77,78. De los pacientes que responden se 
estima que cerca del 20% recaerán con el tiempo 76, aunque en nuestro caso la 
recaída fue mayor alcanzando el 38,46 % (5 casos de los 13 
esplenectomizados) 
 
 
  De los pacientes intervenidos solo uno presentó infección secundaria a 
la cirugía.  
 
 
Considerando globalmente la respuesta a la segunda línea de 
tratamiento esta fue muy buena, con menos del 20 % de fracasos terapéuticos 
y con casi la mitad de pacientes (45 %) alcanzando la respuesta completa.  
 
 
La esplenectomía, por tanto, constituye una buena opción como 
tratamiento de segunda línea en aquellos pacientes en los que el tratamiento 
con esteroides ha fallado o en aquellos en las que las manifestaciones 
hemorrágicas son importantes o tiene riesgo de padecerlas 32.  
 
 
Hasta la segunda recidiva hubo una mediana de tiempo de 9 meses. De 
los 40 pacientes que necesitaron una segunda línea de tratamiento, 21 
requirieron nuevamente una opción terapéutica. En esta ocasión, como tercera 
línea, el tratamiento más utilizado fue nuevamente el esteroideo con una buena 
respuesta, alcanzando la respuesta completa el 57,2 % y con sólo un 9,5 % de 
fracasos terapéuticos. Además la respuesta hemostática fue excelente llegando 
al 90,5 %. La esplenectomía fue la siguiente opción, con un único fracaso 
terapéutico.  
 
 
Tanto en segunda como en tercera línea se utilizaron otros tratamientos 
entre los que destacaba el Rituximab. Se ha determinado que con este fármaco 
responden aproximadamente un 60% de los pacientes llegando a una 
respuesta completa un 40% de los que reciben el tratamiento 77,79,80. En 
nuestros pacientes la respuesta completa se alcanzó en menor medida, 
únicamente en un caso de los 5 tratados con el anti-CD20 en segunda línea. 
En tercera línea en cambio se utilizó en 4 pacientes sólo o combinado con otros 
tratamientos alcanzando la respuesta completa en 3 de ellos. En pacientes que 
en segunda línea se trataron con Rituximab y que recayeron, se ha visto que 
tratar nuevamente con este fármaco produce una buena respuesta en hasta el 
75% de estos pacientes. En nuestro caso no hemos podido valorar este 
aspecto por no disponer de pacientes que hayan recibido Rituximab en dos 
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líneas de tratamiento distintas.  La duración media de la respuesta es de 
aproximadamente un año, aunque más estudios son necesarios.  
 
 
Otros tratamientos utilizados en segunda y tercera línea fueron el 
Danazol y la Ciclofosfamida. Con estos en un único caso se alcanzó la 
respuesta completa, siendo frecuente la ausencia de respuesta al tratamiento y 
la recidiva de la enfermedad.  Actualmente prácticamente no son considerados 
frente a la PTI, prefiriéndose los tratamientos previamente mencionados.  
   
 
El Romiplostin, agente trombopoyetico, fue utilizado en esta línea en un 
caso, con buena respuesta. Se trata de un fármaco útil como mantenimiento, 
aunque en nuestro caso necesitamos más experiencia para poder valorar la 
eficacia de este tratamiento.  
 
 
Cuando consideramos que opción terapéutica puede ser la más 
adecuada en cuarta y quinta línea de tratamiento es difícil de establecer una 
pauta clara ya que, en nuestro caso, la cantidad de pacientes que precisaron 
de ambas líneas fue poca.  Además al tratarse de pocos pacientes y contar con 
varias opciones terapéuticas, no se puede establecer cual es más adecuada en 
este momento, ya que lo mejor sería contar con un suficiente número de 
pacientes que recibiesen cada uno de los tratamientos con los que contamos y 
así poder determinar el mejor en este momento.  
 
 
La mediana de tiempo hasta la tercera recidiva fue de 3 meses, menor 
que en las recidivas anteriores. En esta cuarta línea de tratamiento los 
corticoides en monoterapia no se pautaron en ningún caso, aunque si 
asociados a otros tratamientos. La asociación de estos con Rituximab fue la 
opción mas escogida con ningún fracaso terapéutico y sin efectos secundarios. 
También se asociaron a Danazol y a inmunoglobulinas. Únicamente el paciente 
que recibió Danazol presentó un fracaso terapéutico en el total de pacientes 
que precisaron cuarta línea terapéutica, lográndose una respuesta completa en 
un 62,5 %. La respuesta hemostática en esta línea terapéutica lleg´p al 100%.  
 
 
Pocos pacientes requirieron una quinta línea de tratamiento. Estos 
recidivaron con una mediana de tiempo de 2 meses desde la recidiva anterior. 
En ellos se optó por corticoides asociados a otros tratamientos (esplenectomía 
o danazol) y por Rituximab en monoterapia (40%). En ningún caso hubo 
fracaso terapéutico y todos presentaron respuesta hemostática.  Tal como 
hemos comentado, no podemos establecer una clara primera opción 
terapéutica en este momento.  
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7.- CONCLUSIONES 
 
1) La distribución de los 140 pacientes por sexos fue similar a la referida 
en la literatura, con un predominio del sexo femenino (62,9 %). En cuanto a la 
edad, obtuvimos una media de 47 años, dato similar a lo descrito en otros 
trabajos, que indican mayor frecuencia de la enfermedad en la edad media de 
la vida.  
 
 
2) En el momento del diagnóstico, algo menos de un 5 % de los casos 
presentaba cifras de plaquetas entre 100 x 109/L y la normalidad, 
aproximadamente un tercio entre 50 y 100 y, el resto, menos de 50.  
 
 
3) El 38,6 % de los pacientes no presentó hemorragias en el debut de la 
enfermedad. El 57 % tuvo hemorragias menores con afectación cutáneo-
mucosa y el 4,4 % restante presentó hemorragias mayores, siendo la 
localización digestiva la más frecuente. Aproximadamente el 80 % de los 
pacientes con menos de 50  x 109/L plaquetas presentaron manifestaciones 
hemorrágicas en el diagnóstico, mientras que menos del 20% las presentaron 
cuando su cifra de plaquetas se encontraba por encima de 50, es decir, a 
menor número de plaquetas mayor frecuencia de manifestaciones 
hemorrágicas.  
 
 
4) Los AAP fueron positivos en aproximadamente la mitad de los casos, 
siendo la mayor parte de tipo IgG.  Este dato es simillar a los hallados en otros 
trabajos que describen AAP positivos en el 50-60 % de los casos, la mayoría 
de los cuales son también de tipo IgG.  
 
 
5) Noventa casos (64,3 %) precisaron tratamiento de primera línea por 
presentar cifras de plaquetas inferiores a 50 x 109/L  o manifestaciones 
hemorrágicas, siendo estos criterios idénticos a los seguidos por otros grupos 
tal y como se refleja en la literatura.    
 
 
6) Todos se trataron con prednisona, mayoritariamente por vía oral. En 
cuanto a la cifra de plaquetas, con la primera línea de tratamiento se alcanzó 
una respuesta completa en casi el 50 % de los casos, casi completa en un 25 
%, parcial en un 18 % y no respuesta en el resto. Distintos trabajos hablan de 
una respuesta eficaz a los corticoides entre un 65-85 % con una remisión 
completa en un 35-40% de los casos, mostrando por tanto nuestros resultados 
más remisiones completas.  
 
 
7) El 90 % de los pacientes alcanzaron la remisión hemostática tras la 
primera línea de tratamiento. Uno de los pacientes que resultó en fracaso 
terapéutico  falleció por hemorragia digestiva.  
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8) De los 90 casos tratados,   40 recidivaron (44,4%), con una mediana 
de tiempo de 8 meses, y requirieron una segunda línea de tratamiento. Se ha 
descrito en distintos trabajo frecuencias de recidiva de la PTI en un 40 – 45% 
de los casos tras primera línea terapéutica, dato que se repite en nuestro caso.  
 
 
9) El tratamiento más utilizado en segunda línea fueron nuevamente los 
corticoides (42,5 %) y, en segundo lugar, la esplenectomía (32,5 %). Los 
corticoides demostraron ser un buen tratamiento de segunda línea ya que la 
respuesta, completa o parcial, se dió en más del 88 % de casos, resultado 
superior a los descritos en otros trabajos y la respuesta hemostática se dió en 
más del 97 % de los casos.  
 
 
10) La esplenectomía también demostró ser un tratamiento adecuado 
para la segunda línea ya que se obtuvieron respuestas, completas o parciales,  
del 92 %, asimismo superiores a las descritas en otros trabajos y la remisión 
hemostática se alcanzó en mas del 90 % de los pacientes.  
 
11) Una tercera línea de tratamiento se aplicó en 21 pacientes, una 
cuarta en 8 y una quinta en 5. Las medianas de tiempo hasta las recidivas que 
motivaron los tratamientos  fueron de 9, 3 y 2 meses, es decir, las recidivas 
fueron cada vez más precoces.  
 
  
12) Los tratamientos más utilizados en la tercera línea fueron, 
nuevamente, los corticoides y la esplenectomia, o bien, los corticoides 
asociados a otros tratamientos, especialmente Rituximab, en la cuarta línea, y 
los corticoides asociados a esplenectomía o bien Rituximab en monoterapia en 
la quinta.  
 
 
13) Las respuestas completas y parciales se dieron en una alta 
proporción de pacientes (87 a 100%) en las líneas de tratamiento tercera, 
cuarta y quinta y la respuesta hemostática siempre fue superior al 90%.  
 
 
14) El Rituximab constituye una buena opción terapéutica puesto que 
únicamente se produjeron un 7% de fracasos terapéuticos, considerando todos 
los casos en que se utilizó independientemente de la línea de tratamiento. 
Además, se alcanzó una respuesta completa de un 50 %, algo mayor a la 
descrita en la literatura (40 %) tras los corticoides y la esplenectomia, 
resultados superiores a los obenidos con danazol o inmunosupresores.  
 
 
 
15) Un 10-19 % de los tratados con corticoides presentó efectos 
secundarios siendo los más frecuentes rostro cushingoide, insomnio e 
irritabilidad, y estreñimiento, aunque en  ningún caso fue necesario retirar el 
tratamiento.  
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16) El 5 % de los casos esplenectomizados presentaron infecciones 
como efecto secundario más relevante.  
 
 
17) El Danazol tuvo que ser retirado por hepatotoxicidad en el 25 % de 
los casos.   
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